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Potentiell hochletale Komplikation für Patienten mit idiopathischer pulmonal-arterieller Hypertonie
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Hintergrund 
Wir berichten über eine 65-jährige Patientin mit lang-
jährig bekannter idiopathischer vasoreaktiver pul-
monal-arterieller Hypertonie und akuter Dissektion 
der Pulmonalarterie. Dies führte zur Kompression 
der Koronararterien mit konsekutiv ausgedehntem 
Myokardinfarkt und kardiogenem Schock. Trotz not-
fallmässigem Graft-Ersatz der Pulmonalarterie kam 
es in der Folge zum Multiorganversagen, und die Pati-
entin verstarb. Eine Dissektion der Pulmonalarterie 
ist eine seltene, potentiell hochletale Komplikation 




Vor 30 Jahren wurde bei der Patientin erstmalig eine 
idiopathische pulmonal-arterielle Hypertonie (IPAH) 
diagnostiziert. In der Pulmonalisangiographie zeigte 
sich  bereits damals eine erhebliche Dilatation des 
Truncus pul mo nalis. Eine chronisch thromboemboli-
sche pulmonale Hypertonie konnte angiografisch aus-
geschlossen  werden. Bei damals fehlenden Therapie-
möglichkeiten wurde keine spezifische Behandlung 
eingeleitet.
2005 wurde die Patientin erstmalig in der Spezial-
sprechstunde für Pulmonale Hypertonie beurteilt. In 
der Rechtsherzkatheteruntersuchung bestätigte sich 
eine schwere prä-kapilläre pulmonale Hypertonie 
(mittlerer pulmonal-arterieller Druck (mPAP) 55 mm Hg 
[Norm <25  mm  Hg], Wedge-Druck 6  mm  Hg [Norm 
≤15 mm Hg], Cardiac-Index 2,9 l/min/m2 [Norm 2,4–4 l/
min/m2], pulmonal vaskulärer Widerstand [PVR] 
12  Wood-unit [Norm <3  WU]). Bei erfüllten Vasore-
aktivitäts-Kriterien wurde die Diagnose einer vaso-
reaktiven IPAH gestellt und eine Therapie mit einem 
Kalzium-Antagonisten («calcium channel blocker» 
[CCB]) eingeleitet. Wegen Beinödemen, welche die 
Patien tin sehr störten, konnte die CCB-Therapie nicht 
adäquat gesteigert werden. Zusätzlich wurde die per-
sistierende belastungsabhängige Dyspnoe daher ab 
2012 mit einem Endothelin-Rezeptor-Antagonisten 
(Bosentan) behandelt. Darunter kam es zu einer Stabi-
lisierung der Symptome (NYHA  II), die Patientin war 
im Alltag weitgehend beschwerdefrei, hatte eine nor-
male Sechs-Minuten-Gehstrecke von 632  Metern mit 
leichter Entsättigung unter Belastung auf 88% und ein 
nur leicht erhöhtes NT-pro-BNP von 395 ng/l.
Die zuletzt durchgeführte Echokardiographie aus dem 
Jahr 2017 (Abb.  1) zeigte eine deutliche persistierende 
Dilatation des Truncus pulmonalis mit einem Durch-
messer von 6,4 cm, die seit mindestens 2013 als stabil 
dokumentiert war, sowie eine rechtsventrikuläre Dila-
tation mit erhaltener systolischer rechtsventrikulärer 
Globalfunktion.
Status und Befunde
Im Anschluss an einen grippalen Infekt der oberen 
Luftwege präsentierte sich die Patientin Anfang 2018 
mit akuter Dyspnoe und Thoraxschmerzen auf einer 
Notfallstation. Bei klinischer und radiologischer Dia-
gnose eines Lungenödems und rasch zunehmender 
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Abbildung 1: Transthorakale Echokardiographie von 2017, parasternale kurze Achse über 
die Aortenklappe (Bildmitte). Der Truncus pulmonalis (rechts) ist deutlich dilatiert (>6 cm).
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 respiratorischer und hämodynamischer Verschlech-
terung musste die Patientin intubiert werden. Im Elek-
trokardiogramm imponierten ST-Hebungen in aVR 
und diffuse ST-Senkungen als Hinweis für eine globale 
Ischämie (Abb. 2). 
In der Computertomographie kam eine Dissektion des 
Truncus pulmonalis bis in die rechte Pulmonalarterie 
zur Darstellung mit Kompression des grosskalibrigen 
proximalen Ramus interventricularis anterior (RIVA) 
und des proximalen Ramus circumflexus, die beide 
mit separaten Ostien aus der Aorta abgingen (Abb. 3, 4 
und 5).
Therapie und Verlauf
Die Patientin wurde umgehend notfallmässig operiert. 
Es erfolgte eine klappenerhaltende Resektion des 
Truncus pulmonalis und der rechten Pulmonalarterie 
Abbildung 2: Elektrokardiogramm beim Eintritt auf die Notfallstation. Sinusrhythmus 
mit diffusen ST-Senkungen, ST-Hebung in aVR.
Abbildung 3: Kontrastmittelverstärkte Computertomographie-
Pulmonalisangiographie: axiale dünne «maximum intensity 
projection» (MIP) mit Darstellung der massiven Dilatation des 
Truncus pulmonalis und der Pulmonalarterien sowie der 
Dissektions membran.
Abbildung 4: Kontrastmittelverstärkte Computertomographie-
Pulmonalisangiographie: 3D-Darstellung des Aneurysmas 
sowie der Dissektion mittels «cinematic rendering».
Abbildung 5: Kontrastmittelverstärkte Computertomographie-
Pulmonalisangiographie: koronare dünne «maximum inten-
sity projection» (MIP) mit Darstellung der Kompression des 
kaliberkräftigen mittleren RIVA (Pfeil) durch das Aneurysma 
und Dissektion des Truncus pulmonalis.
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mit Ersatz durch einen Dacron-T-Graft 28 mm. Histolo-
gisch bestätigte sich die Dissektion im äusseren Media-
drittel mit Bildung eines falschen Lumens (Abb. 6).
Postoperativ präsentierte sich die Patientin in kom-
biniert kardiogenem und distributivem Schock mit 
 erhöhtem Bedarf an Inotropika und Vasopressoren. 
Aufgrund einer weiteren hämodynamischen Ver-
schlechterung musste eine periphere venoarterielle 
extrakorporale Lebenserhaltung (vaECLS) etabliert 
werden. In der Folge entwickelten sich eine schwere 
Hämoptoe sowie eine Niereninsuffizienz und ein 
Multi organversagen, woran die Patientin zwölf Tage 
später verstarb.
In der Autopsie kam ein ausgedehnter subakuter Myo-
kardinfarkt mit Beteiligung der linken Vorder- und La-
teralwand, des Septums, sämtlicher Papillarmuskeln 
sowie der Herzspitze (mindestens 30% des Myokards) 
zur Darstellung (Abb.  7). Bei ansonsten stenosefreien 
Koronararterien war dieser Befund gut vereinbar mit 
oben genannter Kompression des proximalen RIVA 
und des Ramus circumflexus (RCX) durch die Dissek-
tion. Zusätzlich imponierte ein vollständig durch Blut-
koagel okkludiertes linkes Bronchialsystem ohne mi-
kro- oder makroskopisch fassbare Blutungsquelle. Der 
eingenähte Graft zeigte suffiziente Nahtverhältnisse 
ohne Leckage,  weshalb man von einer diffusen Sicker-
blutung bei Vollheparinisierung und Thrombopenie 
unter vaECLS ausging. Die Histologie der Lungen zeigte 
eine unspezifische diskrete Vaskulopathie mit promi-
nenten Interlobärsepten und eine Arterialisierung von 
Venolen sowie eine minimale Pulmonalarterioskle-
rose. Die vasoreaktive pulmonale arterielle Hyperto-
nie (PAH) ist eine seltene Untergruppe der IPAH, die 
sehr gut auf die Therapie mit CCB reagiert. Die Histolo-
gie der vasoreaktiven PAH ist in der Literatur nicht be-
schrieben. 
Diskussion
Die akute Dissektion der Pulmonalarterie ist eine sel-
tene und meist letale Komplikation bei Patienten mit 
pulmonaler Hypertonie. Der Grossteil der Dissektio-
nen wird erst post-mortem festgestellt und vor allem 
bei Patienten mit Aneurysmata der Pulmonalarterie 
diagnostiziert [1]. Die Mehrheit dieser Patienten hat 
 einen unkorrigierten angeborenen Herzfehler mit 
sekun därer pulmonaler Hypertonie. Eine IPAH, wie bei 
unserer Patientin, ist eine seltene Ursache einer Dis-
sektion, die nur in seltenen Fällen in der Literatur be-
schrieben wurde [1–3].
Dissektionen der Pulmonalarterie ohne pulmonale 
Hypertonie wurden bei Bindegewebsstörungen oder 
lokalen vaskulitischen Veränderungen beschrieben, 
zum Beispiel bei Patienten mit Morbus Behcet, Mar-
fan-Syndrom oder Syphilis. Diese stellen insgesamt 
 jedoch eine Rarität dar [4].
Entsprechend dem Laplace-Gesetz entsteht eine Dis-
sektion am Ort der grössten Wandspannung. Durch 
die Degeneration der elastischen Fasern der Pul-
monalarterie entsteht eine arterielle Gefässwand-
fragilität, die wiederum zu Rissen in der Intima prä-
disponiert [5]. Ob eine transiente Erhöhung des 
pulmonalen Drucks durch Belastung oder Husten bei 
einem respiratorischen Infekt «Trigger» für eine Dis-
sektion der Pulmonalarterie sein können, bleibt un-
klar [1].
Abbildung 6: Pulmonalarteriendissektion: Spaltung und Einblutung in die muskuläre 
Gefässwand innerhalb des äusseren Mediadrittels. Geringe Fibrose der Adventitia. 
 (Färbung: Hämatoxylin und Eosin, Vergrösserung: 500 μm).
Abbildung 7: Vierkammerschnitt des Herzens mit prominenter Einblutung des vorderen 
Papillarmuskels sowie dunkel-schattiertes Myokard im Bereich der Vorderwand und des 
Septums (histologisch zeigte sich dort ein subakuter Myokardinfarkt). Suffiziente Naht-
verhältnisse eines eingenähten Pulmonalarterien-Grafts.
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Die Symptome einer Dissektion der Pulmonalarterie 
sind unspezifisch, am häufigsten werden eine akute 
 Dyspnoe und/oder Thoraxschmerzen beschrieben [5]. 
Diese Differentialdiagnose und eine entsprechende 
 Diagnostik sollte bei allen Patienten mit pulmonaler 
Hypertonie und Dilatation der Pulmonalarterien in 
Betracht gezogen werden.
Mittels Echokardiographie kann bei gutem Schallfens-
ter ein «dissection flap» identifiziert werden, bei un-
klarem Befund ist eine Computertomographie die 
 Untersuchungsmethode der Wahl. Die Prognose einer 
akuten Pulmonalarterien-Dissektion ist sehr schlecht, 
und die meisten Patienten sterben an einem kardio-
genen Schock infolge einer Perikardtamponade oder 
eines Herzinfarkts, an unkontrollierbarer pulmonaler 
Blutung oder an Multiorganversagen.
In einzelnen Fällen gelang eine chirurgische Sanie-
rung der Dissektion der Pulmonalarterie [3]. In einem 
Fall wurde eine notfallmässige Herz-Lungen-Trans-
plantation durchgeführt [6]. Sehr wenige Patienten mit 
IPAH können erfolgreich konservativ behandelt wer-
den [5, 7]. Eine Kompression der Koronararterien, wie 
in unserem Fallbericht, ist eine bekannte, ebenfalls 
meist fatale Komplikation.
Bei Patienten mit IPAH werden häufig Aneurysmata 
der Pulmonalarterien beschrieben. In einer Kohorte 
von 60  Patienten mit IPAH in Südkorea wurde eine 
Dila tation des Truncus pulmonalis von mehr als 4 cm 
bei 20% der Patienten detektiert. Bei einem Drittel die-
ser Patienten konnten mechanische Komplikationen 
infolge der Dilatation des Truncus pulmonalis festge-
stellt werden: Kompression des linken Hauptstammes, 
Kompression der Luftwege, Thrombose des Truncus 
pulmonalis oder Kompression des Nervus recurrens. 
Dies erklärt das Auftreten der Symptome Angina, Hei-
serkeit oder Asthma [8]. Einige Patienten mit IPAH und 
Kompression des Hauptstammes bei Aneurysma der 
Pulmonalarterie von mehr als 4  cm haben von einer 
perkutanen Revaskularisation profitiert [9]. In einer 
Studie mit Patienten mit kongenitalen Herzfehlern 
wiesen 5,5% ein Pulmonalarterienaneurysma von 
mehr als 4 cm mit ähnlichen mechanischen Komplika-
tionen auf [10].
Bei Patienten mit IPAH steht die medikamentöse The-
rapie im Vordergrund, es existieren keine Richt linien 
oder Empfehlungen bezüglich der prophylaktischen 
Behandlung eines Pulmonalarterienaneurysmas. Nach 
unserem Wissen existiert nur ein einziger Fallbericht 
in der Literatur, bei dem ein Patient mit  vasoreaktiver 
IPAH an einem Pulmonalarterienaneurysma operiert 
wurde, trotz Normalisierung der Hämodynamik unter 
Therapie. Das Aneurysma war 9 cm gross und hatte zu 
einer externen Kompression der linken Koronararte-
rie und zu einer schweren Pulmonalisinsuffizienz ge-
führt [11]. Patienten mit therapie refraktärer IPAH und 
grossen Pulmonalarterienaneurysmata wurden lun-
gentransplantiert [12], was die ultimative Therapie der 
IPAH darstellt.
Bei Patienten mit kongenitalen Herzfehlern und asso-
ziierten Pulmonalarterienaneurysmata liegen mehr 
Daten zur Behandlung vor. In einem Review der Mayo 
Clinic (USA) wurden im Zeitraum von 1977 bis 2002 
 insgesamt 51  Patienten operiert. Basierend auf dieser 
Arbeit empfehlen die Autoren eine operative Sanie-
rung bei Aneurysmata über 6  cm Durchmesser oder 
bei sym ptomatischen Aneurysmen sowie rechtsvent-
rikulärer Dysfunktion [13, 14]. Endovaskuläre Interven-
tionen mit Coil-Embolisation können auch in Betracht 
gezogen werden, vor allem bei Patienten mit hohem 
perioperativen Risiko [15].
Die spezifische Behandlung der pulmonalen Hyperto-
nie wie in unserem Fall reicht je nach Therapieanspre-
chen und Grösse des Aneurysmas bisweilen nicht aus, 
um diese seltene Komplikation zu vermeiden. Unsere 
Patientin war trotz ihrer Krankheit über Jahrzehnte im 
Alltag wenig eingeschränkt und hatte bis zu ihrem Tod 
eine sehr gute Lebensqualität und körperliche Belast-
barkeit. 
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Das Wichtigste für die Praxis
• Die akute Dissektion der Pulmonalarterie ist eine seltene, jedoch hoch-
letale Komplikation bei Patienten mit Aneurysmata der Pulmonalarterie.
• Aneurysmata der Pulmonalarterie treten vorwiegend bei Patienten mit 
kongenitalen Herzfehlern und bei idiopathischer pulmonal-arterieller Hy-
pertonie (IPAH) auf.
• Die Differentialdiagnose einer Dissektion der Pulmonalarterie sollte bei 
allen Patienten mit pulmonaler Hypertonie und akuter Dyspnoe, Thorax-
schmerzen oder hämodynamischer Instabilität in Betracht gezogen wer-
den.
• Die Computertomographie ist die Bildgebung der Wahl. Bei gutem 
Schallfenster kann eine Pulmonalarteriendissektion mit Dissektionsflap 
auch mittels Echokardiographie diagnostiziert werden.
• Die einzige therapeutische Option der Dissektion ist die chirurgische 
Sanierung. Diese ist insbesondere aufgrund des speziellen Patientenkol-
lektivs (IPAH) mit einer hohen Mortalität assoziiert.
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